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は　じ　め　に

　IgG4 関連疾患（IgG4-related disease：IgG4-RD）

は，高 IgG4 血症と各臓器への IgG4 陽性形質細胞

浸潤と線維化を特徴とする慢性炎症性疾患である。

その標的臓器は膵臓，胆管，胆嚢，唾液腺，肝臓の

門脈域，腎臓，胃粘膜など多岐にわたる。今日では

炎 症 性 大 動 脈 瘤（Infl ammatory abdominal aortic 

aneurysm：IAAA）に IgG4-RD が関与したことが病

理学的に明らかな症例が複数報告されている 1）2）。

　今回，我々は IgG4-RD による IAAA と後腹膜線

維症を合併した症例を経験したので報告する。

症　　　　　例

　症　例：60 歳　男性

　主　訴：特になし

　既往歴：関節リウマチ（59歳），高血圧症（50歳）

　生活歴：喫煙歴；30 本 / 日× 33 年間（20-53 歳），

飲酒なし

　現病歴：平 成 23 年 1 月 よ り 関 節 リ ウ マ チ

（Rheumatoid Arthritis：RA）の診断にて当院整形

外科に通院していた。Methotrexate 8 mg/ 週およ

び Etanercept 50 mg/ 週を投与され RA のコント

ロールは良好であった。

　以前は血清 Cr 値は正常範囲内であったが，平成

24 年 7 月より徐々に血清 Cr 値の上昇を認めたため

9 月 4 日に当院泌尿器科を受診した。精査のため腹

部単純 CT を施行したところ腹部大動脈瘤を認めた

ため，同日循環器科を受診した。

　受診時検査所見：Ht 33.2％，Hb 11.5 g/dL，

RBC 355 × 104 /dL，WBC 5900 /μL，PT 92％，TP 

7.6 g/dL，ALB 4.4 g/dL，T-bil 0.3 mg/dL，AST 

16 IU/L，ALT 16 IU/L，LDH 168 IU/L，BUN 20.2 

mg/dL，Cr 1.58 mg/dL，CPK 58 IU/L，Glu 138 

mg/dL，Na 141 mEq/L，K 4.4 mEq/L，Cl 108 

mEq/L，CRP 0.7 mg/dL，T-Col 109 mg/dL，LDL-

Chol 42 mg/dL，HDL-Chol 26 mg/dL，TG 156 mg/

dL，赤沈 63 mm/hr，RF 826 I/mL，抗 CCP 抗体

752 U/mL，抗核抗体陰性，抗 SS-A Ab 陰性，抗

SSB-Ab 陰性，IgG 1501 mg/dL，IgGA 366 mg/dL, 

IgM 102 mg/dL, IgE 444 mg/dL。

　尿所見：蛋白陰性，糖陰性，潜血陰性，ウロビリ

ノーゲン 0.1。

　腹部単純 CT（9 月 4 日施行）（図 1A，B）：両側

水腎症を認める，後腹膜の肥厚を認め両側尿管の一

部が巻き込まれている。

　腹部造影CT（9 月 19 日施行）（図 1C，D）：両側

尿管に Double-J 型ステント留置後，水腎症の改善

を認める，腹部大動脈瘤（最大径 52 mm）および

造影効果のある大動脈壁の肥厚（10 mm）を認める。

臨　床　経　過

　IAAA および後腹膜肥厚を認めることから IgG4-

RD を疑い血中 IgG4 値を測定したところ，IgG4 

283 mg/dL（基準値：4.8-105 mg/dL）と有意に高
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図　1

図　2

A・B：腹部単純 CT；両側水腎症と後腹膜の肥厚を認める。C・D：腹部造影 CT；両側
Double-J 型尿管ステント留置後，水腎症の改善を認める。腹部大動脈瘤（最大径 52 mm）
および造影効果のある大動脈壁の肥厚（10 mm）を認める。

A：動脈瘤の肉眼像；内膜から中膜にかけて粥腫が形成され本来の血管壁は破壊されてい
る。B：HE 染色× 200 倍；血管壁外膜の線維性肉芽性の高度肥厚を認める。リンパ球お
よび形質細胞の浸潤を認める。C：免疫染色× 200 倍；多数の IgG 陽性細胞の浸潤を認め
る。D：免疫染色× 400 倍；IgG4 陽性細胞が IgG 陽性細胞の約 8 割を占める。
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値であった。9 月 5 日，当院泌尿器科にて尿管通過

障害に対して Double-J 型ステントを両側尿管に留

置した。9 月 6 日，冠動脈造影術を施行し有意狭窄

がないことを確認した。9 月 19 日には Cr 0.72 mg/

dL，BUN 15 mg/dL と腎機能の改善が認められた

ため腹部造影 CT を施行した（図 1C，D）。10 月 2

日，群馬県立心臓血管センター心臓血管外科にて腹

部大動脈瘤に対して Y 型人工血管グラフト置換術

を施行された。10 月 19 日，経過良好にて同院を退

院となった。

病　理　所　見

　肉眼像（図 2A）：内膜から中膜にかけて粥腫が形

成され本来の血管壁は破壊されている，外腸骨動脈

の内側は粥状硬化が高度で内腔は狭小化している。

　顕微鏡像HE染色（図 2B）：血管壁外膜の線維性

肉芽性の高度肥厚を認める，リンパ球および形質細

胞の浸潤を認める，リンパ濾胞の腫大を認める。

　顕微鏡像免疫染色（IgG 陽性細胞）（図 2C）：多

数の IgG 陽性細胞の浸潤を認める。

　顕微鏡像免疫染色（IgG4 陽性細胞）（図 2D）：

IgG4 陽性細胞が IgG 陽性細胞の約 8 割を占める。

考　　　　　察

　IAAA の発生頻度は腹部大動脈瘤の 4 ～ 5.1％と

報告により異なるが，比較的稀な疾患である 3）～5）。

中年から高齢の喫煙歴のある男性が多く，腹痛や背

部痛，炎症反応の上昇，体重減少などの症状を伴

う 6）。本症例のように大動脈周囲の後腹膜の線維化

による尿管の変位や閉塞を認める症例も 10 ～ 38％

あり，腎不全が動脈瘤発見の契機となることがあ

る 7）。

　IgG4-RD の診断基準を表 1 に示す 8）。これによれ

ば IgG4-RD の確定診断には，血清 IgG4 値の高値

に加えて，各種臓器においても臨床的および組織学

的に IgG4-RD に特徴的な所見を認めることが必要

である。シェーグレン症候群や全身性硬化症，結合

組織病などの膠原病の一部では IgG4-RD に特異的

な臓器障害を認めないにもかかわらず血清 IgG4 値

の上昇を認めることがあるため，血清 IgG4 値のみ

で IgG4-RD と診断することはできない 9）。当症例

では血清 IgG4 高値，炎症性腹部大動脈瘤と後腹膜

線維症の画像所見と，腹部大動脈瘤の病理像から

IgG4-RD と診断することができた。当症例のよう

にIgG4-RDとRAが合併した症例の報告はあるが，

RA を含む膠原病が危険因子となるかについての研

究報告はなされていない。

　一方で，手術後の IAAA の病理学的診断において

半数以上に IgG4-RD の特徴を認めたとの報告もあ

り 10），従来考えられていたよりも IgG4-IAAA の頻

度は高い可能性が示唆されている。IgG4-RD に対

する治療指針は確立されていないが，一般的に少量

の副腎皮質ステロイド剤の投与で炎症所見が改善す

ることが多く予後は良好である 11）。しかし，未治療

で経過することで不可逆的な臓器障害を来す可能性

もあるため，IgG4-RD に特徴的な臓器所見を認め

た場合は他臓器においても積極的に炎症所見の有無

を確認することが重要である。

　本稿の主旨は，2012 年 12 月の平成 24 年度群馬県症例検

討会（前橋）で発表した。
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